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INTRODUCAO

A cardiomiopatia hipertréfica (CMH) é uma doencga ge-
nética autossdmica dominante com expressdo fenotipica
variavel. A hipertrofia ventricular, sem outras justificativas, é
a base do diagndstico clinico, o qual é suspeitado pelo ele-
trocardiograma (ECG) e comprovado pelo ecocardiograma.
A evolugao tipica dos pacientes que apresentam a mutagéo
genética é a auséncia ou presenca de hipertrofia ventricular
leve até a adolescéncia, quando entédo aparece ou se acentua
o espessamento ventricular, e se define o padrdo morfolégico
até a fase final de crescimento. E relatado um caso atipico de
CMH em que as manifestagdes eletrocardiograficas da doen-
¢a ocorreram apos a quinta década de vida.

RELATO DO CASO

Um homem de 56 anos, hipertenso bem controlado com
medicamentos (100 mg/dia de atenolol, 20 mg/dia de enala-
pril e 25 mg/dia de hidroclorotiazida) foi encaminhado para
avaliacdo eletrocardiografica de bradicardia observada em
consulta de rotina. O eletrocardiograma (ECG) prévio reali-
zado no servigo seis anos antes (Figura 1) néo apresentava
alteracoes morfoldgicas significativas.

0 novo ECG (Figura 2) demonstrou aumento da amplitu-
de dos complexos QRS nas derivagdes precordiais associado
a alteragoes difusas da repolarizacéo ventricular, com ondas
T negativas e profundas. Apesar do ECG prévio sem anorma-
lidades, foi aventada a hipdtese de CMH apical. O ecocardio-
grama (Figura 3) revelou hipertrofia concéntrica importan-
te do ventriculo esquerdo, mais acentuada nos segmentos
médio e apical, e funcéio sistdlica preservada. Os achados do
ecocardiograma confirmaram a hipétese de CMH com pre-
dominio apical. Uma vez que era totalmente assintomaético,
o paciente foi mantido com atenolol na dose prescrita e foi
encaminhado para seguimento ambulatorial.

DISCUSSAO

A CMH é uma doenca de causa genética com acometi-
mento de membros da familia ou de ocorréncia esporadica.
As mutagoes ocorrem em genes que decodificam proteinas
do sarcomero miocardico, gerando desorganizacdo das fi-
bras musculares. Este fenémeno determina tensdes desiguais
nas paredes ventriculares que estimulam a hipertrofia e pre-
dispbéem a anormalidades eletrofisiolégicas.!

A CMH pode ser classificada em formas simétrica ou as-
simétrica e obstrutiva ou ndo obstrutiva. O padrdo morfold-
gico é diferente das hipertrofias secunddrias ao aumento da
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Figura 1. Eletrocardiograma (ECG) aos 50 anos. Auséncia de anormalidades significativas.
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Figura 2. Eletrocardiograma (ECG) aos 56 anos. Bradicardia sinusal com frequéncia cardiaca (FC) de 48 bpm. Aumento da
amplitude das ondas R nas derivagdes precordiais. Ondas T negativas na maioria das derivagdes, profundas e com amplitude
maior que 10 mm de V3 a V5.
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Figura 3. Ecocardiograma bidimensional. Hipertrofia
importante do septo interventricular e da parede anterior do
ventriculo esquerdo na regido médio-apical.

pds-carga ventricular. Ha duas formas distintas: a CMH hiper-
tréfica septal com maior comprometimento do septo interven-
tricular do que da parede livre dos ventriculos, e a variedade
apical, com hipertrofia predominante na regido da ponta do
coracdo. Na CMH septal, a forma obstrutiva é mais frequente
e 0 ECG revela ondas Q de importante magnitude nas deriva-
¢oes inferiores e/ou laterais, e ondas R em V1. A CMH apical,

descrita por Yamaguchi e cols.,* é considerada uma forma néo
obstrutiva cuja manifestacdo inicial ocorre geralmente no ini-
cio da vida adulta, sendo caracterizada por ondas T negativas,
profundas e simétricas nas derivagtes precordiais, hipocinesia
apical e uma cavidade ventricular no fim da didstole com for-
mato em naipe de espadas.*®

A evolugdo clinica é variavel. Os pacientes podem ser as-
sintomaticos ao longo de toda a vida ou apresentar sinais e
sintomas de insuficiéncia cardiaca, dor toracica, sincopes e
morte subita.

Apesar de ser uma doenca com manifestagcdo ocorrendo
tipicamente no adulto jovem, existem relatos na literatura
com apresentacdes tardias.* E possivel que portadores da
mutacdo genética nunca desenvolvam hipertrofia’ ou apre-
sentem alteracOes apenas em nivel histoldgico.’

Anormalidades no ECG podem ser observadas em pacien-
tes com mutagdes genéticas que ainda ndo desenvolveram
hipertrofia detectada nos exames de imagem.® Essas altera-
¢oes geralmente precedem ou anunciam o futuro desenvol-
vimento de hipertrofia.” Por essa razdo, o ECG pode ser um
método mais sensivel para acompanhar portadores de mu-
tacdo genética que ainda ndo revelaram alteragoes tipicas da
doenga no ecocardiograma.

CONCLUSAO

O ECG é um exame importante para deteccdo de hipertro-
fia ventricular e pode revelar alteragdes tipicas de determi-
nados tipos de CMH. Tem papel relevante na avaliacédo e se-
guimento de pacientes sabidamente portadores de mutagoes
genéticas relacionadas & CMH, uma vez que pode sinalizar
precocemente o desenvolvimento da doenca.
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